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En este trabajo vamos a realizar un plan de intervención en niñas 
diagnosticadas de Síndrome de Rett que acuden a Centros de Desarrollo 
Infantil y Atención Temprana. Aunque este síndrome es una enfermedad que 
afecta a niños y niñas, nos centraremos en la intervención con niñas, que es 
lo más habitual. 
En él, se hablará de los pasos que habría que seguir en un niño con este 
síndrome poco investigado en la actualidad y cómo podemos actuar los 
terapeutas ocupacionales para tratarlos. Expondremos cómo y en qué áreas 
puede ayudar un terapeuta ocupacional en la mejora del su desarrollo. 
Se realizará un plan de intervención en el que se hablará de los distintos 
métodos que podemos seguir, las distintas actividades que podemos realizar 
y los modelos en los que basarnos para mejorar la motricidad de las niñas. 
Lo primero que haremos es definir la enfermedad y conocer cómo afecta este 
síndrome. Partiendo de ahí realizaremos una ficha personal con todos los 
datos del niño en el que constará el tratamiento a seguir desde que el 
síndrome es detectado entre los 0 y 2 años hasta los 6 que ya pasaría a otro 
recurso. 
Se elige este tema debido a que es una enfermedad rara que afecta en mayor 
porcentaje al sexo femenino, difícil de detectar hasta los 2 años y con pocas 
fuentes de investigación para ser una enfermedad congénita con compromiso 














El Síndrome de Rett es un trastorno genético neurológico y del desarrollo, 
poco frecuente y que afecta la forma en la que se desarrolla el cerebro, 
provocando una pérdida progresiva de las habilidades motoras y del habla. 
Este trastorno afecta principalmente a las niñas y en ocasiones se han 
descrito varones afectados clásicamente con el mosaicismo somático o un 
cromosoma X adicional. Es un trastorno del desarrollo que comienza a 
aparecer durante los primeros 6 a 18 meses de edad, caracterizado por la 
pérdida de habilidades como la capacidad de gatear, caminar, comunicarse o 
usar las manos. (1) 
 
Este síndrome aparece generalmente después de un embarazo y un parto 
normal, niñas que crecen de una manera normal durante los primeros 6 
meses, pero luego los signos y síntomas comienzan a aparecer, los cambios 
más grandes se suelen dar a los 12 o 18 meses de edad y los síntomas pueden 
variar de una niña a otra. (1)(2) 
 
Este síndrome no es mortal, pero sus síntomas afectan a la calidad de vida, 
sin un pronóstico preciso. La esperanza de vida ronda los 40 años.(2)  
 
Etiología:  
Relacionado y clasificado dentro de la categoría TEA (trastorno del espectro 
autista), el síndrome de Rett es causado por mutaciones, alteraciones o 
defectos estructurales en el gen MECP2 que se encuentra en el cromosoma 
X, caracterizado por ser un gen que controla otros genes. Cuando funciona 
normalmente, contiene instrucciones para la síntesis de una proteína llamada 
proteína metilo citosina que actúa como uno de los muchos interruptores 
bioquímicos que indican a otros genes cuándo dejar de funcionar y parar de 
producir sus propias proteínas. El mal funcionamiento de este gen, hace que 
otros genes se mantengan activos en etapas inadecuadas, generando así 
cantidades excesivas de proteínas.  
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A pesar de ser un trastorno genético, solo un 1% de los casos registrados es 
hereditario, lo que quiere decir que, la mutación ocurre al azar y no se hereda. 
(3)(4) 
 
Signos y síntomas: 
Lo más característico del síndrome de Rett es la microcefalia y las alteraciones 
manuales, aunque no son los únicos síntomas. Las personas que tienen este 
trastorno pueden presentar además una serie de signos y síntomas asociados 
y con frecuencia variable: (5)(6) 
 
• Discapacidad intelectual severa. 
• Trastornos gastrointestinales. 
• Alteraciones en la actividad cerebral apariciones de crisis epilépticas. 
• Ausencia de lenguaje o déficits lingüísticos graves. 
• Dificultad para caminar. 
• Escoliosis. 
• Espasmos breves (Corea). 
• Sonrisa social característica durante la infancia temprana. 
• Hipotonía muscular. 
• Alteraciones respiratorias. 
• Espasticidad. 
• Arritmias. 
• Dificultad para manipular objetos con las manos. 
 
Etapas: 
El síndrome de Rett se manifiesta en edades muy tempranas y su evolución 
consta de diferentes etapas o episodios: (7) 
• Estadio I (6-18 meses): Desinterés por las actividades de juego, 
hipotonía.  
• Estadio II (1-3 años): Regresión rápida, irritabilidad, síntomas 
parecidos al autismo. 
• Estadio III (2-10 años): Convulsiones severas, retraso mental, 
hiperventilación, bruxismo, aerofagia. 
• Estadio IV (+ 10 años): Escoliosis, debilidad muscular, rigidez, mejoría 
en el contacto ocular. 
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Diagnóstico: 
Para el diagnóstico del síndrome de Rett, la prueba que lo confirma es un 
estudio del ADN. Al ser un síndrome raro, se realizan pruebas para descartar 
otras enfermedades que pueden causar estos mismos síntomas como, por 
ejemplo, autismo, parálisis cerebral o retraso del desarrollo no especificado. 
(8)(9) 
 
Para diagnosticarlo, hay cuatro síntomas centrales que deben darse: la 
pérdida parcial o total de las habilidades manipulativas, pérdida total o parcial 
del lenguaje hablado, anomalías al caminar y movimientos repetitivos y sin 
sentido de las manos. (9)(10) 
 
Hasta el momento no se conoce ningún tratamiento curativo para el síndrome 
de Rett, pero algunos síntomas se pueden mejorar con una serie de 
tratamientos específicos y mejorar la calidad de vida de estas niñas. Las 
principales terapias y tratamientos utilizados son: (9)(10)(11)(12) 
• Medicación antiepiléptica. 
• Tratamiento fisioterapéutico y de rehabilitación. 
• Tratamientos ortopédicos para la escoliosis. 
• Tratamiento psicopedagógico para mejorar las capacidades cognitivas. 
• Tratamientos desde terapia ocupacional.  
 
Varios estudios han demostrado que la musicoterapia, la hidroterapia y la 
terapia con animales, constituyen un modo alternativo de contacto, 
aumentando la receptividad, llegando mejor a estas niñas y mejorando su 
aislamiento. (11)(12) 
 
Terapia Ocupacional en el síndrome de Rett: 
La Terapia Ocupacional (T.O.) ofrece cauces para ayudarles a fomentar el uso 
de su cuerpo, especialmente de las manos. El concepto clave de la T.O. es 
adaptación, tanto si se refiere a actividades, materiales o entornos. La T.O. 
hace que una meta que parece inalcanzable pueda conseguirse.  
La Terapia Ocupacional (T.O.) puede mejorar el uso intencional de las manos 
para actividades como vestirse y alimentarse. Si los movimientos repetitivos 
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de brazos y manos son un problema, las férulas que restringen el movimiento 
del codo o la muñeca pueden ser útiles. (13)(14) 
Los terapeutas pueden ayudar a los niños a desarrollar las capacidades 
necesarias para realizar actividades autónomas y ocupaciones. Otras formas 
utilizadas para el manejo de los síntomas están dirigidas a la estimulación del 
lenguaje y la comunicación, terapias sensoriales para estimular el desarrollo 
cognitivo y los problemas asociados y terapias psicológicas y entrenamiento 
para padres para trabajar las dificultades que puedan surgir derivadas del 
síndrome. (14)(15)(16) 
 
Marco y modelo conceptual: (17)(18)(19) 
Para la realización de nuestro trabajo vamos a seguir los siguientes marcos 
de trabajo:  
• Marco de referencia de Integración Sensorial: El objetivo del 
terapeuta es conseguir una respuesta adaptativa que produzca 
un comportamiento motor que apoya la interacción con el 
ambiente. (19) 
• Modelo de ocupación humana (MOHO): El objetivo del 
tratamiento es facilitar el cambio a través de la organización 
del comportamiento ocupacional, facilitando la participación del 
usuario en la acción, en un ambiente adecuado que permita 
expresar sus impulsos de exploración, competencia y logro. (19) 
Sabiendo todo esto, nos vamos a centrar en mejorar la movilidad, sobre todo 
de las manos, y en controlar la función motora de las niñas con síndrome de 
Rett. Para ello se describirán objetivos generales y específicos dependiendo 
del estadio de la enfermedad.  
El plan de intervención constará de unos objetivos a conseguir, una valoración 
interdisciplinar, diseño de un plan de intervención generalizado, desarrollo 
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OBJETIVOS: 
 
Objetivo principal:  
El objetivo principal de nuestro trabajo va a ser mejorar la motricidad de las 




Los objetivos secundarios van a ser; (21)(22) 
• Disminuir el malestar y la irritabilidad. 
• Mantener la función motora. 
• Prevenir deformidades. 






Para la búsqueda de artículos relacionados con el tema, se han utilizado la 
combinación de diferentes términos como, integración sensorial, atención 
temprana, terapia ocupacional, desarrollo del niño, síndrome de rett, 
intervención terapia ocupacional, diagnosed Rett Syndrome, Ocupational 
Therapy. 
 
Criterios de inclusión: 
• Todos los artículos sean cual sea su lugar o país de procedencia. 
• Documentos específicos de intervención de terapia ocupacional y 
síndrome de Rett. 
• Publicaciones en inglés y en español. 
• Textos dentro del ámbito de la terapia ocupacional. 
Criterios de exclusión: 
• Artículos publicados en otros idiomas que no sean el inglés o español. 
• Todos los artículos de intervenciones desde otra disciplina que no sea 
terapia ocupacional. 
• Artículos no relacionados con el síndrome de Rett.  
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Se recogen un total de 14 artículos de las bases de datos para realizar un 
plan de intervención hipotético:  
En Dialnet se encuentran 72 resultados de los cuales, se descartan 68 
artículos por no cumplir con los criterios de inclusión, por tanto, se 
seleccionan 4 artículos relativos a planes de intervención ya realizados.  
De Sciencie se encuentran 123 resultados, de los cuales se descartan 83 por 
no cumplir con los criterios de inclusión y 39 por no estar relacionados con 
planes de intervención, por tanto, se selecciona 1 artículo.  
A través de Pubmed se encuentran 759 artículos de los cuales se descartan 
508 por título y resumen y 247 por con cumplir con los criterios de inclusión, 
por tanto, se seleccionan 4 artículos. 
Además, se seleccionan 5 artículos de la revista de psicología INFAD, revista 
de Acta neurológica colombiana y Redalyc.   
 
Teniendo en cuenta las diferentes intervenciones consultadas y realizadas por 
otros Terapeutas Ocupacionales, describiremos un plan de intervención 
hipotético basándonos en estos estudios.  
 
Fases del programa:  
Se lleva a cabo un proceso de evaluación de las capacidades de la niña y así 
poder definir un perfil ocupacional mediante la observación. Para identificar 
los problemas, valorar las principales necesidades de la niña y evaluar el nivel 
de desarrollo de la enfermedad, se utilizarán las siguientes escalas: 
 
• Cuestionario volicional pediátrico (PVQ) del modelo de ocupación 
humana (MOHO): Elemento de evaluación observacional que examina 
la motivación del niño. Evalúa las áreas de volición, causalidad 
personal, valores e interés. (36)  
• Evaluación de prensión del desarrollo de Earhardt: Herramienta que 
evalúa el perfil de movimiento de la mano, en tres áreas: patrones 
involuntarios de mano y brazo (reflejos), patrones voluntarios 
aproximación, agarre, manipulación y liberación (dirigidos 
conscientemente) y habilidades de preescritura. (37) 
• Escala de desarrollo Bayley: Pruebas normativas, que incluyen una 
escala mental (cognitiva, lenguaje, personal social), una escala 
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psicomotora (habilidades motoras finas y gruesas, integración 
sensorial, calidad del movimiento y una escala de comportamiento 
(social, intereses, nivel de actividad).(32)(37) 
• Inventario de desarrollo de Battelle: Prueba normativa que incluye 
cinco dominios de contenido: personal/social, adaptación incluido 
habilidades de cuidado personal; comunicación motora, expresiva y 
receptiva, y cognición; la información se obtiene a través de 
observaciones estructuradas, aplicación de los ítems de las pruebas y 
entrevistas (33)(37) 
 
Hay que tener en cuenta que, antes de la realización de la intervención será 
necesario que los familiares rellenen el consentimiento informado ya que se 
trabajará con niños menores de edad.  
 
Las participantes de este programa de intervención, son niñas con edades 
comprendidas entre 0 y 6 años, a las que se les ha diagnosticado síndrome 
de Rett y con las que se realizaran actividades destinadas al mantenimiento 
de las funciones motoras, principalmente de las manos y así mejorar su 
funcionalidad. (23)(24) La duración de la intervención se realizará desde que la 
paciente es diagnosticada y la derivan a un programa de atención temprana, 
hasta que la niña cumpla los 6 años de edad, momento en el cual, se derivará 
a otro recurso.  
 
Planteando un caso hipotético, podrían realizarse 3 sesiones individualizadas 
a la semana (lunes, miércoles y viernes) con una duración aproximada de 
entre 45 minutos y 1 hora. En estas sesiones se realizarán actividades que 
abordarán diferentes áreas de trabajo y con una duración de entre 10 y 15 
minutos cada una, teniendo en cuenta la colaboración de la niña. 
 
Todas las sesiones comenzarán con una especie de ritual que consistirá en 
entrar al aula, quitarse la chaqueta y dejarla en el perchero, quitarse las 
zapatillas y sentarse en una de las colchonetas que previamente habremos 
preparado. Se finalizarán todas las sesiones con una canción de despedida y 
un dibujo de lo que se ha realizado en la sesión ese día. 
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Al realizar las evaluaciones, podemos observar en que áreas de desempeño 
(comunicación, personal, social, adaptativa) la niña necesita más apoyo, 
cuales son sus intereses y sus puntos fuertes y débiles. Gracias a esto, 
podremos utilizar diversas actividades dependiendo del área que queramos 
trabajar, como, por ejemplo:  
 
- La utilización de telas de diferentes texturas o pelotas de diferentes 
tamaños y pesos. Se pueden realizar juegos de esconderse bajo las 
telas, comprobar la reacción de la niña al tocar las diferentes telas, 
pasarse la pelota entre la profesora y la niña y favorecer la relación 
con la terapeuta.  
- Los puzles o encastrables también sirven para ver la imaginación de la 
niña en el desarrollo de construcciones y la gnosis de las formas.  
- Los juegos simbólicos como jugar a las cocinitas permiten a las niñas 
desarrollar su imaginación.  
- Las pinturas, tanto ceras como con lápices permiten el desarrollo de la 
pinza bidigital, tridigital y pentadigital, también con las ceras se 
observa y trabaja la fuerza de las manos.  
- El uso de colchonetas, piscinas de bolas, accesorios sensoriales 
permiten a la niña el desarrollo del movimiento del cuerpo y la gnosis 
del mismo.  
 
Después de la evaluación de la niña con síndrome de Rett, y una vez que 
conociéramos sus necesidades, realizáramos un cronograma con los días, 
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(tabla 1: cronología. Elaboración propia) 
DÍA  AREA ACTIVIDAD 
 
Lunes 
Lenguaje  Cantar canciones, presentar imágenes de 
diferentes temáticas. 
Fuerza  Agarre de objetos, pintura con ceras. 




Juego libre Juego simbólico, matemático, de 
construcción…  
Desarrollo  Dar diferentes materiales con diferentes 
texturas y olores  
Sensorial  Reconocimiento de diferentes aparatos 




Psicomotricidad Realizar un recorrido con colchonetas de 
diferentes formas, jugar en la piscina de 
bolas.  
Fuerza  Búsqueda de objetos en cajón de arena, 
hacer figuras con plastilina.   
Sensorial  juguetes con vibración  
 
Para comprobar si el plan de intervención funciona correctamente y hay una 
mejoría de las habilidades y patrones de desempeño, se realizarán 
reevaluaciones cada seis meses. En estas reevaluaciones se volverán a pasar 
los mismos cuestionarios que se han utilizado en la evaluación y se añadirá, 
un cuestionario de satisfacción a los padres y la Escala de Medición de la 
Independencia Funcional de Hamilton y Granger que se trata de una 
herramienta universal diseñada para medir los resultados de rehabilitación 
relacionadas con las habilidades funcionales, incluidos el autocuidado, la 
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DESARROLLO 
 
Debido a la rareza de este síndrome y a la confusión que provoca en su 
diagnóstico por su parecido con otras enfermedades, con este plan de 
intervención trataremos de mostrar una base y unas pautas generales a 
seguir a la hora de trabajar con personas con síndrome de Rett.  
Las necesidades de cada paciente dependerán del estadio de la enfermedad, 
de su edad y de cómo afecta la enfermedad en cada caso en particular. Aun 
así, hay aspectos generales importantes en un programa de intervención 
temprana:(29)(30) 
• Ayudar a la familia mediante cursos de formación, conferencias, 
grupos de trabajo, apoyo profesional.  
• desarrollar herramientas comunicativas, aumentar la 
reciprocidad.  
• Potenciar el desarrollo de habilidades cognitivas  
• Flexibilizar tendencias repetitivas.  
• Tratamiento fisioterapéutico.  
• Tratamiento farmacológico por prescripción médica.  
• Asesoramiento a profesores y familiares. 
 
Resultados esperados:  
Como es un plan hipotético vamos a describir los resultados esperados. A lo 
largo de la realización del plan de intervención, se intentará llegar a unos 
resultados que anteriormente hemos redactado. Al finalizar los seis primeros 
meses, realizaremos una reevaluación cuyos resultados esperados deberán 
ser que, la deformidad de las manos no haya empeorado y que el 
mantenimiento de la función motora de la niña sea adecuado a su edad.  
 
Intervención: 
Ante cualquier actividad debemos saber que el juego es el principal recurso 
para poder trabajar con niños, es la manera más eficaz para aprender y 
desarrollarse.  
 
Las principales actividades que se realizarán serán de movimientos 
repetitivos de manos, el uso intermitente de férulas de mano o codo, y la 
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inmovilización con pesas. La apraxia también se podría trabajar desde terapia 
ocupacional a través de los sonidos llamando la atención del niño y ejercicios 
para la hipertonía y la espasticidad, pero, en este caso, hablaremos de un 
tratamiento más general.  
Todas las actividades que se realizan siguiendo los objetivos deben tener una 
ayuda pasiva por parte del terapeuta, mientras la niña pueda realizar las 
actividades sola, no se le ayudará, solo se observara. (26)(35) 
 
Vamos a clasificar las actividades que podemos realizar en un plan 
individualizado dependiendo de los objetivos que se plantean.  









- Piscina de bolas, Secador, masajeador. (área 
somática). 
- Columna de burbujas, lampara de fibras 
ópticas, proyector (área visual). 
- Música con sonidos graves y agudos, colchón 
vibratorio (área auditiva). 
- Inciensos (área olfativa). 
- Juguetes con vibración, diferentes texturas 
(área táctil). 
 
Mantener la función 
motora 
- Juegos de baile. 
- Juegos de mímica, y de imitación. 






de las manos 
- Trabajar el agarre de diferentes objetos 
variando el tamaño, sonido, consistencia.  
- Realizar puzles encajables de madera 
- Trabajar la búsqueda y el agarre de pelotas 
en diferentes medios. 
- Mostrar la realización de una torre con 3 
cubos, y a continuación que lo realice la niña. 
- Trabajar el agarre de diferentes tipos de 
papel pinocho, celofán, folio, revista… 
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Favorecer la relación 
social 
- Participar en sesiones con otros niños y 
realizar juegos como el escondite.  
 
Otras actividades que se podrían realizarse están relacionadas con talleres de  
Músico terapia.  Para ello se deberá conocer el marco de músico-terapia según 
Rolando Benenzon que lo define como “una psicoterapia que utiliza el sonido, 
la música, el movimiento, los instrumentos corporo-sonoro-musicales y otros 
códigos no verbales, acompañando el desarrollo, la elaboración y la reflexión 
de un vínculo entre el musicoterapeuta y un otro, o un grupo de otros, con el 




Los principales ámbitos donde se realizarán las intervenciones, son los 
Centros de Desarrollo Infantil y Atención Temprana (CDIATS). Las salas en 
las que se realizan son especiales, creadas tanto para integración sensorial 
como salas con colchonetas, piscinas de bolas, tubos de burbujas, etc. (25)(26) 
 
Evaluación:  
En esta evaluación, además de identificarse más concretamente los 
problemas actuales de la niña, se comprueban si estamos alcanzando los 
resultados propuestos al inicio del plan de intervención.   
Se debe tener en cuenta, cómo se desenvuelve la niña en un ámbito conocido, 
cómo es en casa, cuáles son los patrones y destrezas de ejecución y sobre 
todo las limitaciones. Todo esto se realizará mediante la observación y 
mediante un cuestionario de satisfacción que se les realizará a los padres.  
En el caso de observar que no hay mejoría en el tratamiento, deberíamos 
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CONCLUSIÓN 
 
La realización de este trabajo nos ha llevado a comprobar que, con un 
correcto plan de intervención, se puede conseguir mejorar o retrasar la 
pérdida del uso de las manos y así mejorar en parte el aprendizaje de una 
niña con el síndrome de Rett. 
 
No existen demasiadas investigaciones relacionadas con el tratamiento desde 
terapia ocupacional en esta patología. En general, hasta el momento, la 
mayoría de intervenciones realizadas son para el tratamiento de niños con el 
síndrome del espectro autista, por tanto, abriría líneas de investigación hacia 
intervenciones que pudieran realizarse en este tipo de trastornos desde una 
vista multidisciplinar.  
 
Por otro lado, me ha costado mucho encontrar actividades concretas para 
realizar con una niña con este síndrome, la mayoría de las actividades se 
realizan de manera grupal y no se encuentran referencias claras para trabajar 
individualmente. También hay que tener en cuenta los recursos que hay 
disponibles en cada centro, ya que muchas intervenciones consultadas están 
limitadas por la falta de materiales y por la búsqueda de soluciones por parte 
del terapeuta ocupacional.  
 
Hemos podido comprobar que, al ser una enfermedad rara y a los pocos 
estudios e investigaciones que hay, cada caso es único, por tanto, las 
intervenciones deben ajustarse a las necesidades de cada niña 
individualmente, sobre todo cuando se encuentran en diferentes etapas de la 
enfermedad.  
 
Finalmente, destacamos que, ante cualquier plan de intervención realizado 
desde un punto de vista terapéutico, una de las cosas más importantes es la 
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Cuestionario volicional pediátrico (PVQ) 
 
Cliente: Terapeuta: 









Muestra curiosidad  P D I E  
Inicia acciones/ tareas P D I E 
Intenta cosas nuevas P D I E 
Muestra preferencias P D I E 
Muestra que una actividad 
es especial o significativa 
P D I E 
Indica objetivos P D I E  
Permanece involucrado P D I E 
Muestra orgullo P D I E 
Trata de resolver 
problemas 
P D I E 
Trata de corregir errores P D I E 
Realiza una actividad hasta 
completarla 
P D I E  
Invierte energía, emoción, 
atención 
P D I E 
Busca responsabilidad 
adicional 
P D I E 








  19 
 



















  20 
 





  21 






















  23 
 





- Encuesta de satisfacción  
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